Pacientky s Tumerovym syndromem (TS) maji zvySené riziko fraktur a snizenou denzitu kosti, pacienti
s té¢zkou hemofilii maji snizenou kostni denzitu. Etiologie téchto zmén nebyla doposud zcela objasnena
ani u jedné ze dvou zminénych chorob. Cilem naSich studii bylo popsat kostni denzitu a geometrické
parametry radia pomoci nové metody periferni vantitativni CT denzitometrie (pQCT) a zjistit vztah
téchto parametrii k estrogenni substituci u TS a k laboratornim a klinickym ukazatelim zévaznosti
onemocnéni u hemofilie. Pomoci pQCT bylo zméfeno 67 divek s TS (median véku 14,3 let, rozmezi
6,0-19,4) a 42 chlapct s hemofilii (median véku 12,7 let, rozmezi 6,6-19,2). Vysledky denzitometrie
byly porovnany s publikovanymi referenénimi daty. Divky s TS méli snizenou kortikélni denzitu a
tenkou kortikalis. Tyto parametry byly pozitivné¢ asociovany s délkou terapie estrogeny. Trabekularni
denzita byla normalni u prepubertalnich divek s TS, po puberté vSak byla vyznamné snizend, asociace s
délkou estrogenni terapie nebyla nalezena. Chlapci s hemofilii méli snizenou trabekuldrni denzitu a
plochu svali na predlokti, parametry nebyly ovlivnény sérovou hladinou faktoru VIII, resp. IX ani
poc¢tem krvaceni do svalll a kloubti. Zatimco u divek s TS je sniZzend kostni denzita pravdépodobné
zpiisobena deficitem estrogenti, u chlapcti s hemofilii je primérnim etiologickym faktorem nizké kostni
denzity sarkopenie.
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